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RESUMEN 
  
     La Histiocitosis Sinusoidal con adenopatía masiva o enfermedad de Rosai-Dorfman, se caracteriza por 
adenopatías cervicales prominentes, bilaterales, dolorosas que se asocian a fiebre, leucocitosis y anemia. 
La biopsia ganglionar muestra al estudio histológico, fibrosis capsular y sinusoides dilatados ocupados por 
histiocitos, los cuales suelen mostrar emperipolesis, como característica fundamental. Clínicamente tiene 
curso indolente con desaparición espontánea de las adenomegalias. Se presenta el caso de un preescolar 
masculino de 5 años con clínica de adenomegalias  cervicales bilaterales. 
 
KEY WORDS: Sinus histiocitosis.  Lymphadenopathy.  Rosai Dorffman’s Disease 
 
SUMMARY 
    
     The Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy or Rosai-Dorfman disease is a malady 
characterized by prominent, bilateral and painful cervical adenopathy  associat e with fever, leucocitosis and 
anemia.  Lymph node biopsy  shows  capsular fibrosis with extensive sinusoides occupied by histiocytes, 
which usually show emperipolesis, as main features.  It has indolent clinical evolution and spontaneous 
adenomegalias regression. The case we report belongs to a 5 year-old kindergarten boy presenting with 
bilateral cervical adenomegalias .  
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INTRODUCCIÓN 
 
     La Histiocitosis Sinusoidal con Adenopatía 
Masiva es una enfermedad  que se observa 
frecuentemente en pacientes jóvenes, de raza 
negra y produce adenopatías cervicales 
prominentes, bilaterales, dolorosas, 
acompañadas de fiebre, leucocitosis, anemia 
e hipergammaglobulinemia policlonal (1). El 
compromiso extraganglionar es infrecuente 
(2). Fue establecida como entidad clínica y 
patológica por Rosai y Dorfman en 1972 (3) 
Histológicamente los ganglios muestran 
fibrosis capsular con sinusoides dilatados y 
ocupados por histiocitos, algunos 
multinucleados. Los histiocitos pueden 
mostrar atípia moderada con pleomorfismo 
nuclear y nucléolo prominente. Un hallazgo 
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característico es la emperipolesis (presencia 
de linfocitos, eritrocitos y ocasionalmente 
células plasmáticas dentro del citoplasma del 
histiocitos) (4). Entre los sinusoides se puede 
observar una marcada plasmocitosis. 
 
     Clínicamente la enfermedad tiene un curso 
indolente, con desaparición espontánea de 
las adenomegalias en un período 
impredecible, con frecuencia prolongado. 
Cuando existe compromiso extraganglionar 
de hígado, riñones y pulmones es signo de 
una disfunción inmune y asociada con un 
peor pronóstico (5).  No hay casos de 
transformación maligna descritos (6). 
 
     Se presenta el caso de un preescolar 
masculino de 5 años, resaltando los hallazgos 
clínicos y patológicos de esta entidad. 
 
DESCRIPCIÓN  DEL CASO 
 
     Preescolar masculino de 5 años de edad, 
natural de Barinas y procedente de Guanarito, 
estado Portuguesa, quien consulta por 
aumento de volumen en región cervical.  El 
padre refiere  enfermedad actual de 2 meses 
de evolución, caracterizada por alza térmica 
no cuantificada, concomitantemente aumento 
de volumen en región cervical derecha, no 
dolorosa, de consistencia firme, móvil, sin 
signos de flogosis, de aproximadamente 1 cm 
de diámetro, motivo por el cual acude a 
facultativo quien indica tratamiento con 
antibióticos y antipiréticos, cediendo el alza 
térmica, sin mejoría del aumento de volumen, 
el cual fue en aumento y aparecieron otras de 
menor tamaño con iguales  características, en 
la misma zona y del lado contralateral, por lo 
cual consulta a facultativo, quien indica 
exámenes de laboratorio y biopsia de la 
lesión.  
 
     Antecedentes personales: Hepatitis 4 
meses antes de enfermedad actual, no 
precisa tipo. Gripes ocasionales. Parasitosis 
intestinales ocasionales, última hace 4 meses 
(ascaridiasis).  
Antecedentes familiares: Bisabuelo paterno 
falleció de carcinoma gástrico y tía abuela 
paterna falleció de carcinoma de cuello 
uterino. Producto de madre de 22 años, parto 
extrahospitalario sin complicaciones. 
Embarazo controlado. Esquema de 
inmunizaciones completo para su edad. Niega 
eruptivas de la infancia. Examen funcional: 
dolor en flanco derecho desde hace 2 meses.  
 
     Examen físico: Buenas condiciones 
generales, afebril, hidratado, eupneico, 
eutrófico, con palidez cutáneo-mucosa leve, 
ORL dentro de los límites normales. Cuello: 
masas ganglionares palpables, bilaterales, 
múltiples, no dolorosas, fijas, sin signos de 
flogosis, la mayor de 8x 8 cm. y la menor de 2 
x 2 cm. de diámetro. (Fig. 1y 2). Ganglios 
occipitales no palpables y sin limitación 
funcional. Cardiopulmonar: Ruidos cardiacos 
rítmicos sin soplo. FC: 100 ppm. Murmullo 
vesicular presente en ambos campos 
pulmonares sin agregados. FR: 20 rpm. 
Abdomen blando, depresible, no doloroso y 
sin visceromegalias. Bazo percutible, no 
palpable.  Ruidos hidroáereos presentes; no 
se palpan tumoraciones. Miembros inferiores 
sin edema. Resto del examen físico dentro de 
los límites normales.  
 
     Exámenes de Laboratorio: Hemoglobina: 
11gr%, Hematocrito: 35,1, Plaquetas 407.000, 
Cuenta blanca: 11.700. Fórmula blanca: Seg: 
43%, Linf:36%, Eos: 21%. Glicemia 124,8 
mg/dl. Urea: 15 mg/dl. Creatinina: =,5 mg/dl. 
Ac. Úrico: 5,3 mg/dl. Transaminasas: AST 
18,8u/l. ALT: 16,1 u/l. BTS: 5,3 mg/dl. BDS: 
4,5 mg/dl. Fosfatasa alcalina: 171 u/l. LDH: 
174 u/l. Uroanalisis: normal. TAC de cuello, 
tórax y abdomen: múltiples adenomegalias 
bilaterales, en cadenas ganglionares de 
cuello, a predominio derecho donde desplaza 
las estructuras de la línea media, 
extendiéndose desde los ganglios cervicales 
posteriores hasta los ganglios 
supraclaviculares del mismo  lado. Aumento 
de la densidad del espacio pre-vascular, 
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pudiendo corresponder con restos tímicos. 
Múltiples calcificaciones sub-carinales y 
perihiliares de carácter residual. Se instaura 
un diagnóstico de ingreso compatible con: 
Plastrón ganglionar cervical bilateral y Anemia 
ferropénica. 
 
     Ante los exámenes clínicos e 
imagenológicos se decide practicar biopsia 
ganglionar para precisar etiología del 
proceso. 
 
HALLAZGOS ANATOMOPATOLÓGICOS. 
 
     Descripción macroscópica:  espécimen 
fijado en formol bufferado al 10%, identificado 
como ganglio cervical derecho, mide 2,5x 1,6 
cm. Superficie lobulada, parda. Al corte: 
blando, pardo amarillento, homogéneo. 
 
     En el estudio histológico se observó 
cápsula engrosada con fibrosis que 
compromete al tejido pericapsular. La 
arquitectura ganglionar se observa 
distorsionada por una dilatación sinusoidal 
difusa y variable, los cuales muestran en su 
interior numerosos histiocitos con abundante 
citoplasma con hemofagocitosis, 
principalmente de linfocitos (emperipolesis), 
núcleos vesiculosos irregulares y nucleolos 
inconspicuos (Fig. 3 y 4). Plasmocitosis 
marcada y escasos folículos linfoides 
secundarios. El estudio de 
inmunohistoquímica reveló positividad para la 
proteína S- 100 y CD 68 (Fig.  5 y 6). 
 
DISCUSIÓN 
 
     La Histiocitosis sinusoidal con 
linfadenopatía masiva es un raro desorden 
idiopático proliferativo de histiocitos, y 
constituye una entidad clínico-patológica 
distintiva (3,7). El epónimo de la enfermedad 
de Rosai- Dorfman es mucha veces aplicado, 
particularmente en casos de enfermedad 
extranodal (2, 5). 
 
     Los primeros casos fueron identificados en 
África del Sur (7); sin embargo la enfermedad 
tiene una distribución mundial (5,8,9), 
afectando por igual a negros y blancos,  con 
un predominio sobre el sexo masculino. 
 
     Clínicamente, los pacientes presentan 
frecuentes adenopatías cervicales masivas, 
acompañadas de fiebre, leucocitosis, anemia, 
eritrosidementación elevada e 
hiopergammaglobulinemia. La evolución 
clínica en la mayoría de los pacientes es 
favorable, con la desaparición espontánea de 
las adenopatías, en un tiempo impredecible y 
con frecuencia prolongado. En ocasiones la 
evolución biológica es más agresiva, 
pudiendo causar la muerte del paciente (2).  
 
     Los sitios más afectados por la 
enfermedad extraganglionar son piel (10,11), 
tracto respiratorio superior (12) y huesos (13), 
seguidos por el sistema genitourinario, tracto 
respiratorio bajo, cavidad oral y tejidos 
blandos (3). 
 
     Los ganglios linfáticos muestran como 
características fundamentales fibrosis 
capsular con sinusoides dilatados y ocupados 
por histiocitos, algunos multinucleados. Los 
histiocitos pueden mostrar atípia moderada 
con pleomorfismo nuclear y nucléolo 
prominente. Un hallazgo característico es la 
emperipolesis, que consiste en la presencia 
de linfocitos, eritrocitos y ocasionalmente 
células plasmáticas dentro del citoplasma de 
muchos histiocitos (4). Entre los sinusoides se 
puede observar una marcada plasmocitosis. 
 
     Los estudios de inmunohistoquímica 
muestran positividad para la proteína S100, 
CD 68, lizosima, alfa-1- antitripsina y 
antiquimiotripsina; el CD 30 puede ser 
positivo en algunos casos (6, 14). 
 
     En los diagnósticos diferenciales de la 
enfermedad de Rosai y Dorfman ganglionar, 
hay que considerar principalmente las 
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histiocitosis eritrofagocíticas; la asociada a 
infecciones, la familiar y la reactiva; la 
histiocitosis de células de Langerhans y los 
linfomas no Hodgkin eritrofagocíticos 
(15,16,17).  
 
 
 
 
Figura 1. Fotografía de frente en la que se evidencia aumento de volumen de región cervical, más 
pronunciado en el lado derecho, consistente, con plastrón ganglionar  bilateral 
 
 
 
 
 
Figura 2. Vista lateral  de la región cervical derecha 
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Figura 3.  se observa arquitectura ganglionar distorsionada por una dilatación sinusoidal difusa y 
variable, los cuales muestran en su interior numerosos histiocitos. 
H-E. 45X 
 
 
 
Figura 4. Histiocito con abundante citoplasma con hemofagocitosis, principalmente de linfocitos 
(emperipolesis), núcleos vesiculosos irregulares y nucleolos inconspicuos. 
H-E:100X 
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Figura 5. Inmunohistoquímica marcando para CD 68. 100X 
 
 
Figura 6. Histiocito con emperipolesis marcando positivo para proteína S- 100. 
              100X 
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